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CASO

Homem de 34 anos de idade foi atendido na Unidade Béasica de Satde com
odinofagia, eritema conjuntival, mal-estar geral, mialgia e temperatura corporea
de 39°C, tendo sido tratado empiricamente com dipirona e amoxicilina. Relatou
picadas de carrapatos nesse mesmo dia. Poucas horas apos o uso da medicacao
prescrita, evoluiu com erupg¢ao eritematoviolacea, placas confluentes e vesiculas
sero-hemorragicas em face, tronco e membros, com acometimento de mucosa oral
e peniana. Iniciou ha dois meses o uso de alopurinol e atenolol para tratamento de,
respectivamente, hiperuricemia e hipertensao arterial sistémica.

Considerando este relato e as suas imagens, qual é o diagnoéstico mais provavel?
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pénfigo paraneoplasico;

sindrome do choque t6xico;
sindrome de Stevens-Johnson (SSJ);
febre maculosa.

ANALISE DAS IMAGENS ____

figura 1: Nota-se acometimento de toda a extensao
dos labios e de mucosa oral com formagéo de cros-
tas de aspecto hemorragico, secre¢ao seropurulenta
espessa (seta verde) e acometimento de narinas. As
lesoes cutaneas possuem base eritematosa;

figura 2: observa-se acometimento da mucosa
ocular, especialmente das bordas palpebrais,
com edema e eritema locais (setas amarelas),
e secrecao seropurulenta no canto interno dos
olhos (seta verde);

figuras 3 e 4: sao evidentes as caracteristicas
confluentes das lesoes, a formagao de vesiculas
flacidas (setas amarelas) e o desprendimento da
epiderme (seta vermelha).
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DIAGNOSTICO

Sintomas prodromicos inespecificos e a caracte-
ristica das lesoes (confluentes, eritematoviolaceas,
acometendo mucosas e provocando lesoes com po-
tencial desprendimento da epiderme entre 10 e 30%
da superficie corporal) associados ao uso recente de
alopurinol e amoxicilina sugerem fortemente o diag-
nostico de sobreposicao de sindrome de Stevens-Jo-
hnson e necroélise epidérmica téxica.

Pénfigo paraneoplasico é condicao rara, grave, que
decorre geralmente de doencas malignas linfoprolife-
rativas. O comprometimento de mucosa oral e lingua
pode preceder o exantema. Além de lesoes liquenoi-
des, pode haver formacao de vesiculas e extenso des-
prendimento epidérmico, assemelhando-se a SSJ que,
entretanto, instala-se subitamente, em oposicao ao
pénfigo paraneopléasico, de evolucao lenta e arrastada.

A sindrome do choque t6xico decorre da dissemi-
nacao de toxinas de cepas virulentas de Staphylococ-
cus aureus, sendo sua principal consequéncia o com-
prometimento sistémico, com disfuncao de multiplos

Figura 1 - Acometimento dos labios, mucosa oral
e narinas.
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Figura 2 - Acometimento da mucosa ocular.

Figura 3 - Desprendimento da epiderme.

Figura 4 - Formacao de vesiculas flacidas.
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6rgaos. O exantema é muitas vezes sutil, bem como o
acometimento de mucosas, e o desprendimento epi-
dérmico ocorre tardiamente.

A febre maculosa é doenca grave causada pela Ri-
ckettsia rickettsii, uma bactéria intracelular obrigatéria
transmitida por picada de carrapatos. O exantema ma-
culopapular inicia-se entre o terceiro e o quinto dias de
sua evolugao e se espalha dos membros em direcao ao
tronco. A necrose, quando existe, é devida a lesao da
microcirculagao e as areas acometidas sao dedos, na-
riz, orelhas e genitais, supridos por artérias terminais.

DISCUSSAODOCASO

A sindrome de SSJ e a necrélise epidérmica toxica
(NET) sao variantes de mesmo processo patolégico,
de etiologia pouco elucidada, que pode se manifestar
de trés maneiras em funcao do acometimento da su-
perficie corporal, como:

a SSJ — comprometimento até 10%;

a NET é mais grave e compromete mais de 30%;

a sobreposicao entre SSJ e NET compromete en-

tre 10 e 30%.

Constituem-se em entidades raras, com incidéncia
estimada de SSJ e NET de 1,2-6 e 0,4-1,2 casos/milhdo de
habitantes, respectivamente, que cursam com o apareci-
mento de lesdes mucocutaneas generalizadas, geralmen-
te precedidas de sintomatologia prodromica inespecifica.
O fator desencadeante mais comum € a exposi¢ao a me-
dicamentos, mais comumente: alopurinol, antimicrobia-
nos (penicilinas, sulfas, cefalosporinas e quinolonas) e
anticonvulsivantes (lamotrigina, carbamazepina e feno-
barbital). Em criangas, especialmente, as infec¢oes cau-
sadas pelos virus herpes e pelo Mycoplasma pneumoniae
sao também consideradas desencadeadoras de SSJ.

Os mecanismos fisiopatologicos dessas entidades cli-
nicas sao ainda desconhecidos, havendo hipéteses acer-
ca de mecanismos imunologicos, mediados por linfocitos
TCD8+, linf6citos natural killer ou desregulacao da apop-
tose de queratinocitos; e metabdlicos, relacionados a ca-
pacidade reduzida de metabolizacao de medicamentos.

Por volta de uma a trés semanas ap6s o inicio do uso
do farmaco responsavel surge sintomatologia prodromi-
ca como febre, mialgia, odinofagia, tosse, hiperalgesia
da pele, fotofobia e ardor e prurido conjuntivais. Horas
apos, inicia-se exantema com lesoes eritematoviolaceas,
confluentes, que evoluem para necrose, com formacao
de vesiculas flacidas e desprendimento da epiderme. Ha
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evidente comprometimento das mucosas oral, ocular e
genital, com edema e lesoes crostosas. O envolvimen-
to cutaneo pode ocorrer em graus variados, de acordo
com a porcentagem de superficie corporal acometida,
permitindo a classificagao da doenga em SSJ pura, NET
pura ou NET sobreposta a SSJ, como neste relato.

O diagnéstico € clinico e a confirmacgao é feita
por bidpsia, evidenciando apoptose dos queratino-
citos e necrose da epiderme, que se encontra des-
tacada da derme. A suspensao das possiveis drogas
relacionadas, seguida de controle da homeostase,
analgesia e prevencao de infecgoes, é a base do tra-
tamento. Esses doentes sao frequentemente tratados
como grandes queimados, devido a perda da func¢ao
de barreira da pele. E controverso o uso de corticos-
teroides e imunoglobulinas humanas para reduzir a
mortalidade e impedir a progressao das lesoes.

ASPECTOSRELEVANTES

a SSJ e a NET sao variantes do mesmo processo pato-
légico, variando a extensao e a gravidade das lesoes.
o diagnostico € clinico e fundamentado no exa-
me das lesoes, na presenca de prodromos e no
uso recente de medicamentos.

as principais drogas relacionadas ao surgimento
da SSJ sao: alopurinol, antimicrobianos e anticon-
vulsivantes.

o tratamento baseia-se em monitorizacao e cuidados
intensivos, no intuito de evitar complicacoes infec-
ciosas e hidroeletroliticas, potencialmente graves.
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